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L e retard diagnostique des pneumopathies interstitielles diffuses reste, pour les 
patients, un handicap pronostique qu’il faut corriger. 

Les raisons de ce retard sont multiples : le caractere « idiopathique » de la plupart de 
ces pneumopathies, ou, au contraire, une variete de causes frequentes ou rares ; un pro- 
nostic juge inexorablement pejoratif dans beaucoup de cas ; des concepts physiopatho- 
logiques renouveles recemment qui ne sont pas encore familiers aux non-specialistes ; 
et, enfin, pour un grand nombre d’entre elles, leur survenue chez des sujets ages, ce qui 
peut limiter les investigations diagnostiques, et en particulier la realisation d’une biopsie 
pulmonaire videochirurgicale. 

Le denominateur commun de la plupart des pneumopathies interstitielles est la fibrose 
pulmonaire, accumulation de matrice conjonctive extracellulaire, constitute essentiel- 
lement de collagene, qui detruit et remplace le tissu fonctionnel de la respiration. Le pivot 
cellulaire de la fibrogenese est le fibroblaste/myofibroblaste, dont on sait maintenant qu’il 
peut resulter d’une transition cellulaire locale (par exemple differenciation de cellules 
epitheliales alveolaires en fibroblastes), ou du recrutement de precurseurs circulant 
dans le sang. Ces rmecanismes fibrosants, contrairement a ce que Ton a longtemps 
pense, ne sont pas systematiquement orchestres par des processus inflammatoires. 
C’est dans la genese de la fibrose pulmonaire idiopathique que ces concepts ont pris 
le plus d’importance. Cette maladie est relativement recente: pratiquement inconnue 
auparavant, elle s’est developpee seulement dans la seconde rmoitie du xx e siecle, favori- 
see par le tabagisme. Survenant le plus souvent apres 65 ans, elle conduit, en quelques 
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mois ou annees, a une destruction fibreuse du poumon, constituent sur le plan histopa- 
thologique un profil caracteristique dit de pneumopathie interstitielle commune. Sur le 
plan tomodensitometrique, la constatation de lesions « en rayons de miel » permet a 
elle seule un diagnostic de certitude, mais deja trop tardif, a un moment ou la fonction 
respiratoire est deja tres alteree. Des recommandations internationales recedes ont 
permis d’etablir des criteres diagnostiques, fondes sur I’imagerie et/ou I’histopathologie, 
permettant une meilleure securite du diagnostic dans la plupart des centres pneurmolo- 
giques. 

Trop tardif dans la plupart des cas, le diagnostic peut etre plus precoce si une attention 
est accordee par les medecins (et notamment les generalistes) a la presence de rales 
crepitants fins de type « Velcro » a I’auscultation. Ces rales crepitants ont une valeur 
diagnostique considerable pour les pneumopathies interstitielles et justifient, s’il en 
est besoin, I’interet de I’auscultation pulmonaire. Le depistage de la fibrose pulmonaire 
idiopathique pourrait aussi etre developpe dans un cadre accessoire du depistage tomo- 
densitometrique du cancer du poumon, permettant de faire ainsi d’une pierre deux 
coups. 

La precocite du diagnostic est notamment justifiee par les progres therapeutiques 
recents. Dans les formes de fibrose pulmonaire idiopathique non encore tres evoluees, 
deux nouveaux medicaments, la pirfenidone et le nintedanib, permettent de freiner 
revolution fibrosante chez un nombre significatif de patients. Les progres diagnostiques 
et therapeutiques rendent de plus en plus utile le recours a des centres specialises. 
Plusieurs autres pneumopathies interstitielles idiopathiques, plus rares, peuvent egale- 
ment conduire a la fibrose, mais certaines peuvent aussi s’ameliorer considerablement 
(sous corticoide, eventuellement associe a un immunosuppresseur), au prix de rechutes 
a I’ arret du traitement : il s’agit notamment de la pneumopathie organisee cryptogenique, 
et de la pneumopathie interstitielle non specifique. Ce dernier type de pneumopathie 
interstitielle accompagne assez souvent les connectivites (sclerodermie systemique ou 
myopathie idiopathique inflammatoire, par exemple), alors que la polyarthrite rhumatoide 
s’accompagne le plus souvent d’une atteinte a type histopathologique de pneumopathie 
interstitielle commune, pouvant conduire a un poumon en rayons de miel. 

Devant toute pneumopathie interstitielle diffuse, une enquete etiologique minutieuse (et 
genetique dans le cadre de pneumopathies interstitielles diffuses familiales) doit etre 
conduite avec precision. Une cause iatrogenique de la pneumopathie interstitielle doit 
etre systematiquement recherchee (sur le site www.pneumotox.com), dans la mesure ou 
une grande variete de medicaments peut etre incriminee. 

Les pneumopathies interstitielles d’hypersensibilite represented egalement un eventail 
etiologique tres large qui necessite un criblage extensif a cote des causes les plus 
connues que sont le poumon de fermier et le poumon d’eleveur d’oiseaux (par exemple 
le poumon des jacuzzis). Les pneumopathies interstitielles diffuses granulomateuses 
ont des profils cliniques et tomodensitometriques souvent bien differents, la sarcoidose 
restant au premier plan avec une variete deconcertante de tableaux tomodensitome- 
triques possibles. 

Le moment est venu ou tout medecin, generaliste ou specialiste, doit enclencher des 
investigations en presence de signes precoces evocateurs de pneumopathie 
interstitielle : c’est ainsi que cette monographie sera finalement utile au patient. • 


La declaration d’interets de J.-F. Cordier est consultable sur le site de La Revue du praticien dans la rubrique 
« Qui sommes-nous ? » 
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